筋萎縮性側索硬化症（ALS）にみられる横隔膜機能が保持されたままの呼吸不全 by 山内 理香




Respiratory insufficiency with preserved diaphragmatic 


















Doc URL  
DOI  
Resource Version  
学位論文の内容の要旨 
報 告 番 号 乙第 2799 号 氏  名 山内 理香 
 論文題名 














DCMAP が保たれたまま呼吸不全が進行する ALS 患者の臨床的特徴を明らかにし，適切
な NIVの導入について考察することを研究目的とした． 
 研究方法 
2006年 10月〜2011年 12月の期間に改訂 El Escorial基準で definiteあるいは probable 
ALS を満たした 43 人の患者を対象とし，症例登録後約 6 ヶ月毎に後述の評価をしながら





無，2) 夜間の SpO2 90%以下が積算 1分以上，3) SNIP 50cmH2O以下，4) %FVC 60%以
下，5) pCO2 45torr以上の 5項目とし，臨床症状と検査結果を同等に扱い，臨床症状がな
くても 1項目以上基準を満たせばNIV導入を検討した． 
統計学的解析では，初めに DCMAP と他の評価項目との相関について検討し，次に NIV
導入時の DCMAP から正常群（グループ A）と低下群（グループ B）に群分けし，ベース
ラインの 2群の臨床的特徴を比較した．最後に，NIV導入時の導入基準項目，臨床経過，
呼吸機能検査について群間比較を行った．NIV 導入時に DCMAP が低下していることと
関連のある独立因子を同定するため多変量解析を行った． 
 研究成績 
43例のDCMAPとtotal ALSFRS(R=-0.10, p=0.53)やALSFRS bulbar subscore(R=-0.14, p=0.38)






がグループ A よりグループ Bで頻度が高かったが，夜間低酸素（p=0.97)と SNIP（p=0.10)
はグループ間で有意差が認められなかった．また，NIV導入時の臨床症状や検査項目を比
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Respiratory insufficiency with preserved diaphragmatic function 





  横隔神経複合筋活動電位(DCMAP)が低下することなく呼吸不全が進行する筋萎縮 
 性側索硬化症(ALS)症例が存在するが，これらの症例においてどのように呼吸不全 
 を早期に捉え，非侵襲的人工呼吸療法(NIV)を導入すべきかを検討した研究はない． 
 本研究では，ALS患者を DCAMPが低下する群と保持される群に群分けし，呼吸機能 
 を前向きに検討した．DCMAPは罹病期間，鼻腔吸気圧(SNIP)，%努力性肺活量 
 (%FVC)，動脈血二酸化炭素分圧(pCO2)と強い相関が認められたが，常に NIV導入 





  以上の研究成果により本論文は博士（医学）授与に値すると審査委員全員から 
 評価された． 
 
 
 
